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（Orthostatic Dysregulation, OD）と診断されていた SSの 1例を経験したので報告する．症例




科に紹介となった．抗核抗体，抗 SS-A/Ro 抗体，抗 SS-B/La 抗体が陽性，ガム試験と口唇小


















































　入院時現症：体重45.3 kg（－0.6SD），身長161.0 cm 
（＋ 0.8SD），体温 37.1℃，脈拍 120 回/分，呼吸数













　口唇小唾液腺生検（図 1）；生検 4 mm2 あたり導
管周囲に 50 個以上の単核球浸潤（focus）が 1個以
上あり，軽度の腺房の萎縮や消失を認めた．
　ガムテスト；唾液分泌 7 ml/10 分（正常値：≧
表 1　前医入院時血液検査所見
血算 ＜免疫・膠原病＞
WBC 5,200/µl IgG 1,319 mg/dl
　Neutro 77.3％ IgM 138 mg/dl
　Lympho 16.5％ IgA 173 mg/dl
　Mono 5.8％ CH50 60.9 U/ml
RBC 497× 104/µl C3 130 mg/dl
Hb 14.2 g/dl C4 38 mg/dl
Ht 40.6％ C-ANCA ＜ 1.0 U/ml
Plt 18.1 × 104/µl P-ANCA ＜ 1.0 U/ml
抗核抗体 1,280 倍
生化学 　Speckled pattern
TP 9 g/dl 抗 SS-A/Ro 抗体＊ 4 倍
Alb 4.4 g/dl 抗 SS-B/La 抗体＊ 4 倍
AST 26 U/l 抗 ds-DNA抗体 ＜ 10 倍
ALT 17 U/l 抗 sm抗体 ＜ 1 倍
LDH 233 U/l 抗 Jo-1 抗体 ＜ 1 倍
CK 23 U/l 抗 RNP抗体 ＜ 1 倍
Amy 92 U/l 抗 Scl-70 ＜ 1 倍
BUN 10.4 mg/dl 抗カルジオリピン抗体 ≦ 8 U/ml
Cre 0.7 mg/dl ＜感染症＞
Na 139 mEq/l マイコプラズマ抗体（PA） 320 倍
K 4.3 mEq/l EBNA（FA） 判定不能
Cl 102 mEq/l VCA-IgM ＜ 10 倍
CRP 1.38 mg/dl VCA-IgG 80 倍






　シルマーテスト；右 6 mm/5 分，左 11 mm/5 分




（30 mg/ 日）は，当院入院から 7日間で漸減中止し
たが，明らかな症状の増悪は認めなかった．
　1999 年の厚生省 SS 改訂診断基準3）の口唇小唾液





Focus を 4 mm2 に 1 個以上認め，周囲の腺房の萎縮や脱落が軽度にみられる．
（Hematoxylin-Eosin 染色，A：対物 10 倍，B：対物 40 倍）
表 2　入院時血液検査所見
血算 Amy 124 U/l C-ANCA ＜ 1.0 U/ml
WBC 8,900 /µl T-Chol 291 mg/dl P-ANCA ＜ 1.0 U/ml
　Seg 75.0 ％ TG 307 mg/dl 抗核抗体 320 倍
　Stab 4.0 ％ BUN 13 mg/dl 　Speckled pattern
　Lympho 18.0 ％ Cre 0.48 mg/dl 抗 SS-A/Ro 抗体＊ 4 倍
　Mono 3.0 ％ Na 142 mEq/l 抗 SS-B/La 抗体＊ 4 倍
RBC 450× 104 /µl K 3.8 mEq/l 抗 ds-DNA抗体 ＜ 10 倍
Hb 12.6 g/dl Cl 105 mEq/l 抗 sm抗体 ＜ 1 倍
Ht 38.6 ％ CRP ＜ 0.03 mg/dl 抗 CCP 抗体 0.8 U/ml
Plt 21.8 × 104 /µl プロカルシトニン 0.02 ng/ml MMP-3 抗体 34.0 mg/ml
血沈 15 mm/60 min 抗 Jo-1 抗体 ＜ 1 倍
生化学 フェリチン 13 ng/ml 抗 RNP抗体 ＜ 1 倍
TP 6.9 g/dl ＜免疫・膠原病＞ 抗 Scl-70 ＜ 1 倍
Alb 4.1 g/dl IgG 1,039 mg/dl 抗カルジオリピン抗体 ≦ 8 U/ml
AST 15 U/l IgM 174 mg/dl リウマチ因子 4 U/ml
ALT 16 U/l IgA 181 mg/dl ＜感染症＞
LDH 178 U/l IgE 47 IU/ml マイコプラズマ抗体（PA） 320 倍
CK 14 U/l CH50 49 U/ml QFT 陰性
CK-MB 16 U/l C3 124 mg/dl EBNA（FA） ＜ 10 倍
ALP 217 U/l C4 22 mg/dl EBNA-EBV IgG・IgM （－）
γ-GTP 27 U/l Β2-MG 1 mg/l ASO 4 IU/ml
＊オクタロニー法
A B






はなく，PSL 20 mg/ 日を追加したところ症状の改



































タ（血清）スコア 9（抗核抗体：3，抗 SS-A/Ro 抗

























IgG 値 年齢の基準値の 97.5 パーセンタイル以上＊ 1
抗核抗体 40 倍～ 80 倍 1
160 倍 2
320 倍以上 3
リウマチ因子 15.0 U/l 以上 3
抗 SS-A/Ro 抗体または







（導管周囲に 50 個以上の単核球浸潤の浸潤）＜ 1個 /4 mm2 1
フォーカスを 4 mm2 に 1 個以上みとめる 2
2．耳下腺シアログラフィ＊ Rubin-Holt 分類の stage ≧ 1 2
3．唾液腺シンチグラフィ 4大唾液腺のいずれか一つ以上に取り込み低下または分泌の低下あり 1
4．唾液分泌量の測定＊＊
サクソンテスト≦ 2.0 g/2 分または
安静時唾液分泌量≦ 1.5 ml/15 分






シルマーテスト≦ 5 mm/5 分かつローズベンガルテストで van Bijsterveld score ≧ 3 2
シルマーテスト≦ 5 mm/5 分かつ蛍光色素試験で陽性 2
ACRスコア（角膜・結膜の染色）＊ ≧ 3 2
＊ACRクライテリアで採用されているリサミングリーンは，日本ではまだ保険適応がない．
（文献 5）より引用）



























パ腫の発症が 16 ～ 18 倍になるとされている8，9）．
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PRIMARY SJÖGREN’S SYNDROME MISDIAGNOSED AS  
ORTHOSTATIC DYSREGULATION : A CASE REPORT
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Yuta ONUKI, Rei OGAWA, Masahiko KODAMA,  
Tsuneki WATANABE, Takahiro NISHIOKA, Hirokazu IKEDA  
and Keiichi ISOYAMA
Department of Pediatrics, Showa University Fujigaoka Hospital
　Abstract 　　 Sjögren’s syndrome （SS） is an autoimmune disease characterized by chronic 
sialadenitis and keratitis sicca.  An epidemiological study of collagen vascular diseases in children has 
revealed SS to be one of the most common diseases after juvenile idiopathic arthritis and systemic lupus 
erythematosus.  Typically, patients with nonspecific symptoms exhibit varying degrees of systemic 
involvement from the rare feeling of dryness in children with SS.  Here, we report the case of a 14-year-
old girl who was misdiagnosed with orthostatic dysregulation in several aﬃliations irrespective of the 
presence of repeated systemic fatigue as she experienced dizziness and muscle weakness in both feet 
since the age of 12 years.  She presented to another hospital with a fever, vomiting, abdominal pain, and 
purpura of the feet.  Despite initiating treatment with prednisolone （PSL） because of suspected immune 
thrombocytopenia, she exhibited no improvement in her symptoms.  She was referred to our hospital for 
further examination.  Upon admission, we examined her symptoms and deduced examination ﬁndings ;  
antinuclear antibody, anti SS-A/Ro and anti SS-B/La antibodies, gum test, and labial salivary gland biopsy 
satisfied the diagnostic criteria of SS.  While she received NSAIDs after PSL was tapered off, her 
hypotension and fatigue worsened.  It was diﬃcult to control her symptoms even after vasopressor and 
PSL were restarted ; thus, immunosuppressive agents were initiated.  She was treated with a combination 
of PSL, cyclosporine, and vasopressor.  Thus, it is imperative to conduct further examinations considering 
the possibility of SS in patients with repeated fatigues, fevers, and rashes without speciﬁc causes.
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